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Les stenoses pulmonaires peripheriques congenitales:
Presentation de 16 observations et revue de la litterature

J.-C. FOURON, M.D., F.R.C.P. [C], M. FAVREAU-ETHIER, M.D.,
P. MARION, M.D. et A. DAVIGNON, M.D., Montreal

Seize cas de stinoses peripheriques des arteres
pulmonaires ont &e* revue du point de vue clinique
et hemodynamique. Le diagnostic dans chaque cas
a 6t6 prouve par catheterisme cardiaque et/ou par
cineangiocardiographie. Tous les patients, sauf deux,
etaient ages de moins de 2 ans. Dix cas etaient du
type I, c'est-a-dire avaient une stenose situee sur le
tronc pulmonaire ou sur ses branches principales.
Six patients etaient du type HI et avaient une

stenose diffuse de tout Farbre pulmonaire arteriel.
L'examen clinique qui, dans beaucoup de cas, est

typique et comprend en particulier la presence d'un
souffle systolique audible au niveau des deux plages
pulmonaires, devrait permettre de soupQonner ce

diagnostic au lit du malade. Lors du catheterisme
cardiaque, la morphologie du trace de pression dans
l'artere pulmonaire principale est typique, montrant
une montee et une chute rapides de Fonde de pres¬
sion systolique suivie par un accident dicrote bas
situe. II est fort possible que, dans le passe, plusieurs
cas de stenoses pulmonaires peripheriques multiples
ont pu toe diagnostiques par erreur comme etant
porteurs d'hypertension pulmonaire, dite "essenti-
elle".

LES techniques recentes d'investigation ont
permis une compreliension plus exacte des

malformations cardiaques congenitales. C'est
ainsi que Tincidence de 1'hypertension pulmo¬
naire dite "essentielle" chez l'enfant, s'est pro-
gressivement amenuisee avec la mise en evi¬
dence de nouvelles entit^s etiologiques, parmi
lesquelles la stenose pulmonaire peripherique est
probablement l'une des plus recentes.
Nous desirons rapporter ici l'experience ac¬

quise par notre centre au cours des trois dernieres
annees en ce qui concerne cette malformation.
Nous profiterons de l'occasion pour revoir la lit¬
terature sur le sujet. Enfin, comme la majorite de
nos patients Etaient des nourrissons en-dessous
d'un an, nous tenterons de souligner les particu-
larites qu'offre la maladie a cet age.

Historique
C'est dans la litterature europeenne qu'il est

fait mention pour la premiere fois des stenoses
pulmonaires peripheriques. En 1909, Schwalbe1
d^crit un cas d'absence d'artere pulmonaire droite
avec steriose de la pulmonaire gauche. Ce meme
auteur d'ailleurs cite une premiere publication
Services de Cardiologie Infantile et de Radiologie.H6pi-
tal Sainte-Justine, Montreal.
Les demandes pour tire-a-part doivent etre adress£es a
A. Davignon, M.D., 3175 Chemin Ste-Catherine, Montreal
26, P.Q.

Sixteen cases of peripheral pulmonary stenosis have
been studied clinically and by cardiac catheteriza¬
tion. Diagnosis has been proved in all cases by
manometric measurements and/or cineangiocardio-
graphy. All patients except two were below 2 years
of age. Ten cases were of type I, i.e. the stenosis
was localized to the pulmonary trunk or its main
branches. Six patients were of type UI, i.e. they
had diffuse stenosis of the pulmonary arterial tree.
The physical findings, which in many cases are

typical and include the presence of a systolic mur¬

mur over both lung fields, should alert the physician
to the diagnosis at the bedside. At cardiac catheteri¬
zation the configuration of the pressure tracing in the
main pulmonary artery is typical, showing an

abrupt rise and fail of the systolic wave followed
by a low situated dicrotic notch. There is no doubt
that in the past many cases of peripheral pulmonary
stenosis have been wrongly diagnosed as "essential
pulmonary hypertension".

francaise datant de 1802. En 1924, Monckeberg2
inclut cette malformation dans le traite de patho¬
logie de Henke. Oppenheimer3 devait decrire le
premier cas de la litterature nord-americaine en

1938 dans le bulletin de THopital John Hopkins.
Par la suite, de nombreux cas isoles4"14 ou des
groupes de patients plus importants15"42 ont fait
l'objet de publications interessantes. En 1954,
dans la litterature medicale danoise, apparaissait
pour la premiere fois le terme de coarctation de
l'artere pulmonaire. Ce terme etait employe par
Sondergaard15 afin de rapprocher cette anomalie
de la coarctation de l'aorte, celui-ci pensant que
dans les deux cas, la fermeture du canal arteriel
pouvait entrainer un retrecissement des vaisseaux
sur lesquels il s'implante (theorie skodaique). Ar-
vidsson en 195516 publiait l'un des premiers cas

diagnostiques par angiocardiographie et Tannee
suivante, une publication de Figley8 pr6cisait les
differents signes radiologiques utiles pour le
diagnostic de cette anomalie. Nous devons la pre¬
miere reproduction experimentale d'une stenose
pulmonaire peripherique chez le chien avec pro-
vocation d'un souffle continu a Eldridge en

1957.19 Durant ces 10 dernieres annees, le perfec-
tionnement des techniques d'investigation a per¬
mis la publication d'un nombre croissant d'obser-
vations. L'attention est maintenant attiree sur

certains aspects particuliers de Tanomalie tels la
frequence des malformations associees, comme la
st6nose valvulaire pulmonaire5' 12»35 ou la t&ra-
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logie de Fallot;35,36, 39 et plus rarement l'associa¬
tion des lesions st^notiques de Taorte et de l'ar¬
tere pulmonaire.32, 43

Parallelement, le role probable de la rubeole
comme facteur pathog&rique est d'abord evo-

qu614, 23, ^ puis nettement confirm^.37, 38

Enfin, en 1962, Agustsson et al.S4 decrivaient la
morphologie caracteristique de la courbe de
pression dans l'artere pulmonaire principale dans
les cas de stenoses peripheriques bilaterales.34

Enfin, le lit pulmonaire vasculaire periphe¬
rique se developpe de facon tout a fait indepen-
dante. D'abord tributaire des branches ventrales
de Taorte dorsale, il perd au cours de son deve-
loppement ses rapports avec la circulation sys¬
temique pour recevoir son sang des branches de
bifurcation des arteres pulmonaires. Le plexus
vasculaire pulmonaire, durant tout son develop-
pement, garde un rapport etroit avec les forma¬
tions broncho-pulmonaires.

Fig. 1..EmbryogSnese des arteres pulmonaires, d'apres Sherrick et coil.
A: stade initial. B: a la naissance.

S.C.D. et S.C.G.: arteres sous-clavieres droite et gauche. CD. et C.G.:
carotides droite et gauche. D. AR.: ductus arteriosus. A.P.D. et A.P.G.:
arteres pulmonaires droite et gauche. Ao.D.D. et Ao.D.G.: aortes dorsales
droite et gauche. A.I.: artere innomin^e.

,. _,

(Reproduit de 1' "American Journal of Roentgenology, Radium Therapy
and Nuclear Medicine", vol. 87, p. 919, avec permission des auteurs et de
1'editeur.)

Une revue de la litterature faite par Franch et
Gay36 en 1963 reunissait 105 cas. Durant la
premiere moitie de 1964, un nombre imposant
de publications38"42 enrichissait la litterature
medicale d'une centaine de nouvelles observa¬
tions.

Embryologie: L'origine embryologique du lit
vasculaire pulmonaire differe selon qu'il s'agit du
tronc, des branches proximales de bifurcation ou

des branches de subdivision distales.13, **

D6)k chez Tembryon de 5 mm. le tronc arteriel
commence a se diviser en deux vaisseaux, l'un
place ventralement (la future artere pulmonaire),
l'autre dorsalement qui deviendra Taorte descen¬
dante. II est bon de mentionner que cette division
interesse la partie distale du "bulbus cordis" et
qu'elle se poursuit ainsi jusqu'a la base du coeur,
participant a la formation des valvules aortique
et pulmonaire ainsi qu'a la fermeture du septum
interventriculaire.
Pendant ce temps (Fig. 1), le sixieme are

aortique par sa partie proximale donne les bran¬
ches droite et gauche de bifurcation de la pul¬
monaire. La partie distale du sixieme are dis-
parait a droite, tandis qu'a gauche, elle va

former le canal arteriel.

Ce rappel embryologique permet de noter que:
1°- les malformations congenitales peuvent inte-
resser de facon isolee, l'une ou Tautre partie de
Tarbre vasculaire pulmonaire d'origine embryo¬
logique differente; 2°- les vaisseaux pulmonaires
de meme que la valvule pulmonaire et la cloison
interventriculaire se developpant simultanement,
on peut egalement s'attendre a des lesions asso-

ciant ces trois entites anatomiques (ceci expli-
querait les anomalies vasculaires pulmonaires re-

latees de plus en plus frequemment dans les
tetralogies de Fallot).35,36,39 3°- Enfin, il n'est
pas etomrant de noter dans la litterature des cas

ou il existe une participation bronchique aux mal¬
formations vasculaires pulmonaires peripheri¬
ques 45, 46

Materiel clinique et methodes

d'investigation
De juillet 1961 a aout 1964, 563 enfants ont ete

investigues a THopital Sainte-Justine par cathete¬
risme cardiaque. Seize cas de stenoses pulmo¬
naires peripheriques ont pu etre decouverts. Tous
ces patients ont eu une histoire et un examen

clinique complet. Une attention spetiale a ete
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accordee au passe obstetrical. De plus, chez tous,
un eiectrocardiogramme et des radiographies
cardio-pulmonaires avec opacification de l'oeso¬
phage ont ete realises; chez plusieurs ces exa¬

mens ont pu etre repetes. Tous ces patients ont
eu un catheterisme du coeur droit avec cinean-
giocardiographie selective.
L'anomalie elle-meme a ete subdivisee en te-

nant compte de l'origine embryologique diffe-
rente du tronc et des branches de la pulmonaire
d'une part, et des branches peripheriques distales
d'autre part (Tableau I). Cette classification est
d'ailleurs celle adoptee, avec quelques variantes,
par nombre d'auteurs.18, 35, 42

TABLEAU I..Classification des stenoses
PULMONAIRES PERIPHERIQUES (16 CAS)

Type I:
Stenose situee sur le tronc ou les branches principales

de la pulmonaire: 10 cas
(a) localis£e (coarctation) : 4 cas
(b) segmentaire (hypoplasie) : 6 cas

Type 2:
Stenose situee sur les branches distales : 0
(a) uni-laterale : 1 = multiple

2 = segmentaire (hypoplasie)
(b) bi-laterale : 1 = multiple

2 = segmentaire (hypoplasie)
Type 3:

Lesions stenotiques interessant tout l'arbre pulmonaire:
6 cas

D'un point de vue plus general, nous avons
aussi distingue les stenoses peripheriques de
celles associees a d'autres malformations.

Les criteres utilises pour le diagnostic sont
comparables a ceux decrits recemment par
D'Cruz et collaborateurs.39 Ces derniers admet-
tent que Texistence d'une stenose pulmonaire bi¬
laterale est certaine quand deux des trois condi¬
tions suivantes sont realisees:
1°. La presence d'un gradient entre le tronc

pulmonaire et Tune de ses branches ou les deux
a la fois.
2°. La mise en evidence des stenoses par

Tangiocardiographie.
3°. L'enregistrement d'un trace de pression

caracteristique au niveau du tronc de l'artere pul¬
monaire.
En ce qui concerne les stenoses peripheriques

uni-laterales, on accepte comme critere la mise
en evidence d'un gradient du cote atteint ou

l'image angiocardiographique. II en est de meme
de la stenose du tronc de Tartere pulmonaire.
Resultats et discussion

Etude clinique: Tous les patients sauf deux
etaient kges de moins de deux ans au moment du
diagnostic. La repartition selon le sexe etait de 10

filles pour six garcons. Dans deux cas (Cas
4 et 15, Tableau II) une histoire de rubeole au

cours des premiers mois de grossesse a pu etre
precisee. Une telle coincidence a deja ete signalee
a maintes reprises14, 23, 29, 37,38 dans la litterature
recente. La mere d'un autre patient etait dia¬
betique.
Onze enfants etaient symptomatiques. Chez

sept d'entre eux, il a ete necessaire d'administrer
de la digitale pour controler des episodes de de¬
faillance cardiaque. L'age d'apparition des symp¬
tomes est tres variable. L'enfant sera symptoma-
tique d'autant plus precocement que sa malfor¬
mation est plus grave. Ceci explique probable-
ment pourquoi nous n'avons pas trouve de stenose
pulmonaire unilaterale isolee chez nos nourris¬
sons.

L'anomalie peut done rester completement
silencieuse ou etre associee a de la dyspnee
d'effort, de la fatigabilite, et dans les case extre¬
mes a un tableau de defaillance ventriculaire
droite. Certains cas sont accompagnes egalement
d'hemoptysie liee a la rupture de dilatations
post-stenotiques souvent tres importantes.20,40
Nos patients presentaient de plus un retard
ponderal qui, dans certains cas, etait tres marque.
A Tauscultation, tous nos patients avaient un

souffle systolique grade au moins III/VI. La
localisation maximum du souffle variait avec la
nature des malformations associees. II s'irradiait
aux deux champs pulmonaires dans 10 cas. Enfin,
chez six patients, une composante diastolique a

ete notee, quatre d'entre eux presentant cepen¬
dant une malformation associee pouvant Texpli-
quer (Cas 7, 14, 15, 16). Cette composante
diastolique decrite comme classique par plusieurs
auteurs se retrouve chez environ le quart des
cas publies.19, 21,33, 35 Son analogie avec le souffle
continu du canal dans certains cas a ete deja
signalee.19 Son origine vasculaire est admise
depuis les travaux de Myers et collaborateurs47
qui etudierent la production du souffle continu
sur les vaisseaux partiellement obstrues. Spen¬
cer, Johnston et Meredith,48 travaillant sur la
coarctation de Taorte, ont egalement mis nette-
ment en evidence le souffle systolo-diastolique
toutes les fois ou le diametre de la stenose etait
inferieur a 2.5 mm. Cette composante dia¬
stolique doit etre differenciee du souffle de
regurgitation pulmonaire decrit exceptionnelle-
ment chez des patients souffrant d'hypertension
pulmonaire marquee.35 Freisinger et collabora¬
teurs ont decrit une regurgitation pulmonaire
severe liee a une hypoplasie des valvules
pulmonaires dans un cas de coarctation de
Tartere pulmonaire principale avec communica¬
tion interventriculaire.49
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TABLEAU II..Donnees Hemodynamiques de 16 Patients Porteurs de Stenoses Pulmonaires Peripheriques

L'intensite du deuxieme bruit pulmonaire etait
elevee chez trois enfants seulement (Cas 10,
15, 16); par ailleurs, un seul (Cas 4) porteur
d'une stenose valvulaire, avait un deuxieme bruit
pulmonaire faiblement pergu chez tous les
autres, le P2 etait d'intensite normale.

Bien qu'absente chez nos patients, il faut
signaler que la cyanose peut etre presente sur¬
tout a Teffort, meme dans les cas de stenose
peripherique pure. Elle se voit particulierement
chez les patients ou 1'hypertension pulmonaire
associee a une hypertrophie ventriculaire droite
importante augmente la resistance au remplis¬
sage diastolique de cette cavite. La pression dans
l'oreillette droite s'eleve alors, entrainant un

shunt arterioveineux par un foramen ovale per¬
meable.
Deux de nos 14 enfants presentaient des

stenoses pulmonaires peripheriques sans mal¬
formation associee. Ce chiffre est nettement
inferieur au taux de 40% releve dans la litte¬
rature.35 II est fort probable que cette difference
soit liee au tres jeune age de nos patients chez

qui, une stenose pulmonaire isoMe surtout uni-
laterale peut passer inapercue, ou encore
donner le change pour un souffle fonctionnel.
Electrocardiogramme: Les alterations du trace

eiectrocardiographique varient avec les lesions
associees et le degre de gravite des stenoses.
On notait de Thypertrophie ventriculaire droite
chez 11 de nos cas et de Thypertrophie bi-
ventriculaire chez quatre autres. Le trace etait
normal chez un seul patient. D'apres Franch et
Gay,35 l'electrocardiogramme serait normal dans
environ 1/3 des cas quand l'anomalie est isolee.
Chez nos deux patients classes dans cette cate-
gorie, l'electrocardiogramme montrait de Thyper¬
trophie ventriculaire droite qui, chez l'un d'eux
etait tres marquee (Fig. 2). Cet examen est
encore moins utile lorsque l'activite electrique
du coeur est modifiee par d'autres malformations
associees.

Signes radiologiques: Une radiographie pulmo¬
naire de routine peut quelquefois presenter des
signes assez caracteristiques pour evoquer le
diagnostic de stenose pulmonaire peripherique.
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D' D2 D3 oVR oVL aVF

IV3R V4

Fig. 2..Cas 8. Nourrisson de 11 mois; le trace" mon¬
tre de Thypertrophie ventriculaire droite importante.
(V3R, V5 et Ve en % standardisation.)

La silhouette cardiaque proprement dite
n'offre en soi aucune particularite et depend
surtout des pathologies associees. Dans les cas
ou l'anomalie est pure, le volume cardiaque est
en general dans les limites normales.50 Chez nos
deux patients cependant, on notait une aug¬
mentation tres nette chez Tun et moderee chez
l'autre (Figs. 3 et 4). L'augmentation de volume
quand elle est presente, se fait evidemment aux

depens du ventricule droit.
En ce qui a trait a Tare moyen pulmonaire,

son aspect depend du type de stenose en ques¬
tion. On concoit bien en effet que le tronc de la
pulmonaire apparaisse petit toutes les fois ou la
stenose interesse la region supra-valvulaire soit
de facon isolee, soit en association avec des
stenoses peripheriques. L'arc moyen par contre

Fig. 4..Cas 11. Fillette de 8 mois, presentant des
stenoses pulmonaires bilate>ales au niveau de la bifurca¬
tion. Le coeur est de volume normal dans l'ensemble;
cependant sa silhouette suggere de Thypertrophie ven¬
triculaire droit et auriculaire droite. La vascularity pul¬
monaire parait legerement diminuee en p6riph§rie, mais
les hiles sont charges.

sera convexe et bien apparant dans les stenoses
peripheriques multiples isolees. Dans ces cas,
si les champs vasculaires pulmonaires sont clairs,
la difference avec une stenose valvulaire est tres
difficile a etablir.

L'aspect des hiles est egalement variable selon
le type anatomique des stenoses et des malforma¬
tions associees. Dans les cas de stenose des
branches pulmonaires distales, la dilatation du
tronc peut egalement interesser les deux branches
de bifurcation et une certaine surcharge hilaire
peut alors etre observee (Fig. 4). L'hypoplasie
des branches de bifurcation se manifeste evidem¬
ment par des images inverses.
Les signes sont encore plus evocateurs a la

peripherie des plages pulmonaires. La revue des
differentes publications sur le sujet18' 24> 50» 51 et
l'etude des cliches de nos patients permet de
decrire en effet certains aspects radiologiques
propre aux stenoses peripheriques pulmonaires.

(a) La vascularite differentieUe: dans les cas
de stenose unilaterale ou meme bilaterale, mais

2 mois

Fig. 3..Cas 8. Nourrisson du sexe masculin, avec une hypoplasie de Tartere pulmo¬naire principale et de ses deux branches a leur origine. Signalons le deVeloppement progressifd'une cardiom£galie importante et Tinstallation des dilatations post-st&iotiques donnant une
image de fausse hypervascularite\
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Fig. 5..Cas 12. Nourrisson de 3 mois presentant une
stenose pulmonaire segmentaire bilaterale avec communi¬
cation interventriculaire. L'angiographie revele que les
lesions sont plus marquees a gauche. A noter la vascular-
ite difierentielle; la plage pulmonaire gauche etant rela¬
tivement claire.

plus serree d'un cote, la plage pulmonaire inte>
ressee, ou la plus atteinte, peut paraitre hypo-
vascularisee et plus claire. Un de nos cas (Cas
12) presentait cette particularite (Fig. 5).

(b) La fausse hyper-vascularite: II s'agit dans
ce cas plus frequemment de stenoses peripheri¬
ques bilaterales presentant des hiles clairs avec
en peripherie une trame vasculaire chargee. Des
contrdles angiocardiographiques ont montre que
ces images etaient tout simplement des dilata¬
tions post-stenotiques. Cette fausse hyper-
vascularite prend en general Taspect d'opacites
micro-nodulaires, telles que decrites dans les
surcharges passives pulmonaires. Seule la clarte
hilaire dans ces cas permet de distinguer entre
ces images et celles de la defaillance cardiaque
congestive ou de la maladie mitrale. Fait interes-
sant, aucun de nos enfants ne s'est presente avec

de tels cliches lors de la premiere visite. Ces
manifestations apparaissent done avec Tage,
faisant penser qu'il s'agit plutdt d'un processus
eVolutif secondaire & la stenose. Les radio-
graphies du Cas 8 sont particulierement signifi-
catives a cet egard (Fig. 3).

(c) Images pulmonaires arrondies ou fusU
formes isolees: II s'agit ici de cas plus rares ovi
une dilatation post-stenotique se transforme en
veritable formation anevrysmale.
Des auteurs50 ont tente d'eValuer les pulsations

des branches de Tartere pulmonaire a la fluoro-
scopie et d'y trouver quelques signes suppie-
mentaires permettant d'etablir le diagnostic. De
telles investigations avaient anterieurement
conduit a des conclusions utiles dans les cas de
stenoses valvulaires pures (absence ou diminu¬
tion des pulsations dans la pulmonaire droite
associee k une augmentation du pouls dans
Tartere pulmonaire descendante gauche).52 Les
resultats obtenus sont trop variables dans les
stenoses pulmonaires peripheriques pour que
l'etude des pulsations soit profitable pour la
diagnostic de ces maladies.

Catheterisme cardiaque
Cet examen (Tableau II) demeure eVidem-

ment le moyen le plus sur d'arriver au diagnostic
des lesions stenotiques des arteres pulmonaires
et surtout pour en preciser le type. Deux me¬
thodes de diagnostic sont particulierement pr6-
cieuses au cours du catheterisme: (a) les traces
de pression et (b) Tangiocardiographie.

(a) Traces de pression: Du point de vue

quantitatif, les valeurs notees dans le ventricule
droit dependent du degre et de Tetendue des
stenoses. II importe d'obtenir une courbe de

J^AAyij/^
Fig. 6..Cas No 3. Fillette de 18 mois presentant des stenoses pulmonaires peripheriques

multiples. Trace de retrait de Tartere pulmonaire droite distale a Tartere pulmonaire principale.
Noter le triple palier present sur Tenregistrement. Le gradient global entre Tartere distale et
le tronc est d*environ 40 mm Hg.
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pression dite de retrait, le catheter etant place
d'abord en position capillaire et ramene avec

precaution jusqu'au tronc de Tartere pulmonaire.
L'apparition d'un palier de pression significatif
(gradient de 20 mm. Hg ou plus) (Fig. 6) a

pu etre obtenu dans neuf cas. Cinq patients
(Cas 6, 8, 9, 10, 11) dont les arteres pulmo¬
naires peripheriques n'ont pu etre visitees et
deux autres enfants (Cas 4 et 12) qui avaient
un gradient respectivement de 15 et 18 mm Hg
furent quand meme inclus dans la serie a cause

de la demonstration non equivoque des stenoses
a Tangiocardiographie.

L'attention a deja ete attiree sur un certain
nombre de fausses interpretations qu'il faut
eviter dans ces cas.14,17, ^5> 40' 42 Dans certaines
observations, les faibles pressions enregistrees
dans la portion post-stenotique ont ete conside-
rees comme le reflet des pressions capillaires et
le diagnostic d'hypertension essentielle a ete
faussement pose.10 Cette erreur peut etre evitee
en controlant toujours les saturations en oxygene
dans la region post-stenotique avant d'entre-
prendre Ia courbe de retrait. II faut se rappeler
egalement qu'il existe normalement un leger gra¬
dient au niveau de la bifurcation des branches
pulmonaires particulierement de la branche pul¬
monaire droite. Ce gradient est encore accentue
dans les malformations cardiaques avec debit
pulmonaire augmente. Pour eviter de poser un

diagnostic errone de stenose pulmonaire peri¬
pherique, certains ont propose un gradient de
20 mm. Hg comme limite inferieure aux valeurs
pathologiques.42 Les shunts arterio-veineux peu¬
vent egalement fausser Tevaluation de la gravite
d'une stenose peripherique existante. On sait en

effet que le diametre de Tartere pulmonaire doit
etre diminue environ de moitie d'obtenir un

gradient significatif de part et d'autre de la
stenose.17 Par contre, le meme gradient peut
etre obtenu avec une stenose moins serree si le
debit est augmente.

Enfin, il faut se mefier des pressions pulmo¬
naires elevees dans les regions voisines de la
zone d'abouchement d'un canal arteriel perme¬
able.14 La encore, un controle minutieux des
saturations permettra d'eviter la meprise.

L'etude morphologique des traces de pression
dans le tronc de Tartere pulmonaire apporte
egalement une aide pretieuse dans le diagnostic
des stenoses pulmonaires peripheriques. Agusts-
son et ses collaborateurs34 attiraient en effet
recemment l'attention sur Taspect particulier
que prenait le trace de pression dans Tartere
pulmonaire dans les cas de stenoses bilaterales
des branches primaires de cette artere. Un tel
trace a pu etre enregistre chez deux de nos

patients (Cas 3 et 15) (Fig. 7a). Dans ces

mm. Hg 40

Fig. 7..(a) Cas 3. Trace obtenu dans Tartere pulmo¬
naire principale. (b) Pour comparaison: trace obtenu au-
dessus des valves aortiques chez une fillette de 6 ans pre¬
sentant une stenose aortique supra-valvulaire (voir texte
pour explications).

cas, la region de Tartere pulmonaire comprise
entre la valvule et la zone stenosee forme une
veritable "chambre suppiementaire" a paroi
eiastique. La contraction ventriculaire entraine,
avec Touverture des valvules, une augmentation
brutale de la pression dans cette cavite suppie¬
mentaire qui se vide mai a cause des stenoses.
Sa paroi eiastique se laisse distendre. A la fin
de la contraction ventriculaire, durant la periode
de relachement isometrique, les valvules pulmo¬
naires se referment et bombent dans la cavite
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ventriculaire augmentant ainsi brusquement le
volume de la "chambre intermediaire" juste au

moment ou la pression d'ejection ventriculaire
n'agit plus. Ces brusques modifications hemo-
dynamiques se traduisent par une courbe de
pression caracteristique, faite d'une montee
systolique rapide, suivie d'une chute diastolique
aussi brusque (tres differente de la courbe en

pente douce des traces normaux). L'onde dicrote
se trouve ainsi tres bas situee sur la courbe.
Durant la diastole, le sang emmagasine dans la
pulmonaire distendue est progressivement
"exprime" au travers des zones de stenose et le
trace montre, au lieu d'une baisse progressive
de pression diastolique, une image en plateau
caracteristique. Un trace comparable a egale¬
ment ete decrit dans la stenose aortique supra-
valvulaire53 et la encore, les memes explications
hemodynamiques peuvent etre appliquees. Nous
avons nous-memes pu constater cette analogie
chez une fillette de six ans souffrant de stenose
aortique supra-valvulaire (Fig. 7b).

Enfin, un de nos patients (Cas 8) presen¬
tant une hypoplasie du tronc pulmonaire et
de ses branches principales avait dans Tartere
pulmonaire un trace fait de grandes ondes
systoliques symetriques avec absence ou diminu¬
tion de l'accident dicrote (Fig. 8). Un tel trace
a ete deja decrit dans les stenoses valvulaires
pures ou dans 1'hypertension pulmonaire par re¬
sistance capillaire augmentee,54 mais jamais a
notre connaissance dans un tel cas.

(b) Angiocardiographic: Non seulement cet
examen precise le type de lesion, mais permet
egalement de mettre en evidence d'autres
anomalies de structure parfois insoupconnees.
Une etude angiocardiographique (Figs. 9 et 10)
a permis de decouvrir ou de confirmer la
presence de stenose pulmonaire peripherique
chez tous nos patients. Dans certains cas, il est
plus difBcile de mettre en evidence la zone
exacte de diminution de calibre et seule l'appari¬
tion de dilatation post-stenotique permet de
soupconner sa presence.

II faut se mefier sur les films pris de profil de
la presence d'une encoche sur le bord superieur
du tronc pulmonaire ou de la pulmonaire gauche.
Pour Kjellberg et collaborateurs,10 il s'agirait la
d'une image normale liee a la reflexion du peri-
carde a ce niveau.
La repartition des patients selon le type de

lesions ainsi que le resume des angiocardio-
graphies sont presentes dans les Tableaux I et II.

Quatorze de nos patients avaient une ou

plusieurs malformations cardiaques associees,
soit 10 cas d'anomalies uniques se repartissant de
la facon suivante: trois communications inter-
ventriculaires, trois stenoses valvulaires, deux

120

ioo

80

mm. Hg
60H

40-

204

0H

+4 44
Fig. 8..Cas 8. Trace de pression dans Tartere pul¬

monaire principale chez un enfant de 2 mois. presentant
une hypoplasie marquee des arteres pulmonaires droite et
gauche.

canaux arteriels et deux communications inter-
auriculaires. Dans quatre autres cas, les mal¬
formations etaient double: canal arteriel et
communication interventriculaire d'une part, co¬
arctation de Taorte et anomalie partielle du re¬
tour veineux pulmonaire d'autre part, et enfin,
deux cas de stenose pulmonaire valvulaire
associee a une communication interventriculaire
chez Tun et a un canal arteriel chez l'autre. Cette
repartition se compare a celle decrite dans
d'autres publications.35,39
Une attention spetiale a ete accordee a la

morphologie de Taorte, soit au cours d'angio-
cardiographie gauche (Cas 5, 9, 13, 14? 16),
soit par angiographie du coeur droit, a la phase
de retour veineux pulmonaire. Une coarctation
de Taorte en position usuelle (cas precedem-
ment cite) et un are aortique a droite (Cas
16) furent ainsi decouverts.

Pathologie et etiopathogenie

Tres peu de publications sur les stenoses
pulmonaires peripheriques font mention de
Tetude histopathologique des vaisseaux pulmo¬
naires. En fait, apres la description d'Oppen-
heimer en 19383 et celle de Van Epps en 1959,20
la premiere etude microscopique detaillee nous
est fournie par des auteurs suedois en 1960, a
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Fig. 9..Cineangiocardiographies de patients porteurs de stenoses pulmonaires periphe¬
riques:

(a) Type I: Cas No 15.3% mois. Stenose des arteres pulmonaires droite et gauche a
leur jonction avec Tartere pulmonaire principale.

(b) Type I: Cas No 7.1% mois. Hypoplasie des branches droite et gauche.
(c) Type III: Cas No 6.6 mois. Stenoses segmentaires des branches droite et gauche.

Stenoses peripheriques multiples avec dilatation post-stenotique plus marquee a droite.

Fig. 10..Type III: Cas No 3.18 mois. Stenoses multiples generalisees (images prises au
s6riographe, bi-plan Elema).
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propos d'une jeune patiente de 19 ans.55 Plus
recemment, la description des modifications
pathologiques chez deux patients ages de 5 et 17
ans faisait le sujet d'interessantes discussions.35
Les lesions decrites dans ces differentes observa¬
tions peuvent se resumer de la facon suivante:

(a) Presence au niveau des branches princi-
pales de la pulmonaire de zones de retrecisse¬
ment ressemblant a des plaques d'atherome quoi-
que les parois soient par ailleurs normales.

(b) Epaississement par hyperplasie de l'intima
des arteres lobaires au niveau des zones de
stenose; le diametre exterieur de ces vaisseaux
est egalement reduit sur une distance tres
variable.

(c) Description d'une structure anormale du
tissu eiastique de la media des arterioles faisant
suite aux zones de stenose. Les fibrilles eiasti-
ques se presentent de facon irreguliere, frag-
mentee et parfois en amas. Ceci entraine un

amincissement de la paroi donnant au vaisseau
un aspect veineux permettant meme de veritables
dilatations anevrysmales.

(d) La presence au niveau des arterioles du
type musculaire d'hypertrophie de la media et
souvent d'epaississement fibreux de l'intima avec
diminution de la lumiere du vaisseau.

(e) Le developpement d'une circulation col-
laterale bronchique intense.
Les modifications du tissue eiastique feraient

partie pour les Suedois de l'anomalie primitive.
Cependant, des remaniements a peu pres iden-
tiques sont decrits chez des patients souffrant de
tetralogie de Fallot56 ou meme de stenose fibro-
musculaire de Tartere renale.57 II semble que le
remaniement dans le tissu eiastique peut etre
mis sur le compte de Tabaissement de pression
intra-vasculaire secondaire a la diminution du
flot sanguin. II est interessant de noter a ce

propos que Taorte en aval d'une coarctation
presente parfois un amincissement du tissu
eiastique mais jamais d'anomalie de structure;56
dans ce dernier cas, la pression moyenne intra-
vasculaire est probablement sufflsante pour entre-
tenir un tissu eiastique histologiquement normal.

L'origine des stenoses sur la pulmonaire a fait
Tobjet de nombreuses contreverses. Pendant long-
temps, en effet, la theorie skodaique, basee sur

les idees de Craigie58 sembla satisfaire les esprits.
Elle concernait au depart la coarctation de
Taorte qu'elle explique par Tinvolution normale
que subiraient des portions de tissu appartenant
au canal arteriel et entourant la paroi de Taorte.
Cette hypothese semble particulierement satis-
faisante dans les cas de coarctation de Tartere
pulmonaire gauche au point d'implantation du
canal. Cependant elle n'explique pas les doubles

coarctations avec canal largement ouvert.59
Actuellement, on admet que les stenoses pulmo¬
naires congenitales sont des anomalies de de¬
veloppement primitives. Cette opinion est
renforcee par une incidence familiale decrite
dans certaines publications18, 20 et egalement par
Thistoire de rubeole relevee chez la mere de
certains enfants.37'38 II faut signaler par ailleurs
qu'on decrit des formes acquises de stenoses
pulmonaires, a la suite de thrombose avec

organisation et canalisation du caillot.60' 61

En ce qui a trait a 1'hypertension pulmonaire
dans cette malformation, on concoit bien que les
atteintes bilaterales en augmentant la resistance
pulmonaire entrainent une augmentation de
pression en amont. On concoit moins bien
cependant qu'une stenose unilaterale puisse
egalement entrainer de 1'hypertension pulmo¬
naire; on sait en effet qu'une ligature ou que
l'absence complete d'une artere pulmonaire
n'entraine qu'une augmentation legere et
transitoire de la pression dans le poumon
oppose.62,63 Les travaux experimentaux de
Falkenbach sont particulierement interessants a
ce sujet.23 Travaillant sur des chiens, cet auteur
notait qu'une ligature complete d'une branche
de Tartere pulmonaire entrainait tres peu de
trouble hemodynamique pulmonaire alors qu'une
simple stenose meme unilaterale provoquait une

augmentation progressive de pression dans la
petite circulation. II en conclut qu'il existe la
probablement un phenomene un peu semblable
au rein ischemique de Goldblatt et qu'un
facteur humoral non encore precise devrait etre
evoque pour expliquer 1'hypertension pulmonaire
dans ces cas.

Pronostic et traitement

L'evolution des stenoses pulmonaires peri¬
pheriques depend surtout des malformations
associees. En ce qui concerne les formes pures,
tous les degres de gravite sont evidemment pos-
sibles. A part la defaillance ventriculaire droite,
le cours de la maladie peut se compliquer de
phenomenes thrombotiques,42 ou d'hemorragie
pulmonaire secondaire a la rupture de micro-
anevrysme.40 Enfin, Tendarterite pulmonaire,
eventualite a vrai dire exceptionnelle, peut egale¬
ment assombrir le pronostic de ces patients.35

L'experienee chirurgicale est encore tres re-

streinte dans la stenose pulmonaire peripherique.
Seules les lesions localisees et interessant le
tronc ou les branches principales de Tartere pul¬
monaire sont accessibles a la chirurgie. Plusieurs
tentatives plus ou moins fructueuses ont ete
decrites. En 1953, Shumacker et Lurie5 rappor-
taient un cas ou la dilatation d'une zone de
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stenose calcifiee au niveau de la bifurcation de
la pulmonaire avait pu etre realisee avec une
pince de Kelly. Chez d'autres patients, le tronc
de l'artere pulmonaire fut ouvert longitudinale-
ment au niveau de la zone stenosee et une suture
transversale permit une augmentation adequate
du calibre du vaisseau.27 Enfin, la mise en place
de greffe a ete encore plus frequemment tentee.
II s'agissait soit de pieces de teflon'3' 64 ou de
pericarde.65 II peut etre parfois egalement neces-
saire d'enlever un lobe pulmonaire a cause
d'hemorragie inquietante.5

Plus delicate est la decision "a prendre en face
de stenose pulmonaire unilaterale. Asymptoma-
tique chez les jeunes enfants, ces lesions, on le
sait, peuvent se manifester plus tard par de la
sclerose, des phenomenes thrombotiques et
meme de l'hypertension pulmonaire.3'42 64 La
conduite "a tenir, meme s'il s'agit de stenose tres
localise'e et accessible "a la chirurgie, est encore
sujette "a discussion.
Dans le but de prevenir les phenomenes

thrombotiques, F'opportunite d'un traitement
prophylactique aux anti-coagulants a ete discute
recemment.42

Enfin, il faut signaler que la mise en evidence
de stenoses pulmonaires peripheriques est par-
ticulierement importante dans la chirurgie des
malformations associees. Ceci est particuliere-
ment vrai pour les tetralogies de Fallot et on
admet actuellement que la presence de stenoses
pulmonaires peripheriques serrees represente
une contre-indication formelle a la correction
radicale de la tetralogie de Fallot.

CONCLUSION
A propos de l'etude clinique et hemmody-

namique de 16 cas de stenoses peripheriques des
arteres pulmonaires, nous avons fait une revue
de la litterature. Nous avons criu bon d'attirer
Y'attention du clinicien sur cette malformation
dont le diagnostic, "a cause des signes cliniques
bien particuliers, peut etre soup9onne au chevet
du malade. De plus, cette entite clinique de-
couverte de plus en plus frequemment dans le
laboratoire de catheterisme grace surtout a la
cineangiocardiographie selective contribue a
restreindre encore davantage le champ des
hypertensions pulmonaires dites essentielles.
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